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IgG4-связанное заболевание (IgG4-СЗ) – редкое иммуноопосредованное фибровоспалительное заболевание, характеризующееся воз-
никновением узловых образований в одном или нескольких органах и протекающее у большинства пациентов с повышением уровня
IgG4 в сыворотке крови и/или в тканях пораженных органов. Основная часть пациентов – пожилые мужчины, а заболевание в
большинстве случаев имеет медленно прогрессирующее системное течение. Очень сложны для дифференциальной диагностики слу-
чаи изолированного IgG4-связанного поражения внутренних органов, которые встречаются гораздо реже системного варианта за-
болевания, а проведение биопсии данных органов сопряжено с техническими трудностями и представляет угрозу здоровью пациен-
та. В статье приводится описание именно такого случая. Он интересен с нескольких точек зрения: во-первых, редкой локализа-
цией – изолированное узловое поражение легких; во-вторых, клинико-лабораторными особенностями (дебют в детском возрасте,
отсутствие каких-либо иммунологических отклонений – как повышения уровня IgG4 сыворотки, так и снижения содержания
компонентов комплемента). 
Клиницистам следует помнить о том, что IgG4-СЗ не всегда имеет системное течение и характерные серологические маркеры. 
В этих случаях гистологическая верификация диагноза имеет особое значение. При выявлении гистологической картины фибро-
воспалительной «псевдоопухоли», особенно при наличии множественных узловых образований, в дифференциальную диагностику
всегда следует включать IgG4-СЗ.
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IgG4-related disease (IgG4-RD) is a rare immune-mediated fibroinflammatory disease that is characterized by the occurrence of nodules in
one or more organs and proceeds in most patients with the elevated levels of IgG4 in serum and/or in the tissues of the affected organs. The
majority of patients are elderly men, and the disease in most cases has a slowly progressing systemic course. The cases of isolated IgG4-related
injury to the viscera, which are much less common than the systemic type of the disease, are a very difficult differential diagnosis, and biopsy
of these organs is associated with technical difficulties and poses a threat to the patient's health. The paper describes just such a case. It is inter-
esting from several points of view: firstly, a rare site (solitary pulmonary nodular lesion); secondly, clinical and laboratory features (childhood
onset, no immunological abnormalities – both higher serum IgG4 levels and lower complement components).
Clinicians should remember that IgG4-RD does not always have a systemic course and characteristic serological markers. In these cases, his-
tological verification of the diagnosis is of particular importance. If the histological pattern of a fibroinflammatory pseudotumor is identified,
especially in the presence of multiple nodules, IgG4-RD should always be included in the differential diagnosis.
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IgG4-связанное заболевание
(IgG4-СЗ) – системное фибровоспа-
лительное заболевание, характеризу-
ющееся возникновением узловых об-
разований в одном или нескольких
органах, протекающее у большинства
пациентов с повышением уровня IgG4
в сыворотке крови и/или в тканях по-
раженных органов. Наиболее часто в
процесс вовлекаются большие слюн-
ные железы, органы орбит, в первую
очередь слезные железы, поджелудоч-
ная железа и желчевыводящие пути
(аутоиммунный панкреатит 1-го типа
и IgG4-связанный склерозирующий
холангит), забрюшинная клетчатка,
но описаны поражения всех органов и систем [1, 2]. Заболе-
вание чаще имеет хроническое течение с медленным про-
грессированием при отсутствии выраженных общеконсти-
туциональных симптомов и хорошо поддается иммуносу-
прессивной терапии. У 60–90% пациентов на момент диаг-
ностики заболевание имеет системный характер с пораже-
нием двух и более органов, однако в некоторых случаях
имеется изолированное поражение того или иного органа
[3–6]. Такие случаи сложны для диагностики и требуют ис-
ключения широкого круга других заболеваний, имеющих
сходную клиническую картину. Морфологическое исследо-
вание является «золотым стандартом» диагностики IgG4-
СЗ, однако в случаях изолированного поражения внутрен-
них органов, например легких, поджелудочной железы или
забрюшинной клетчатки, проведение биопсии может пред-
ставлять серьезные технические трудности и порой сопря-
жено с высоким риском для здоровья пациентов. Тем не ме-
нее именно в случае изолированного поражения биопсия
приобретает особую ценность, так как позволяет провести
полноценную дифференциальную диагностику (в первую
очередь со злокачественными новообразованиями).
Поражение легких при IgG4-СЗ встречается, по данным
разных авторов, у 30–50% пациентов, но носит крайне гете-
рогенный характер [3, 4, 7–10]. D. Inoue и соавт. [11] выдели-
ли 4 основных рентгенологических паттерна IgG4-связанных
поражений легких (IgG4-СЗЛ): 1) солидное узловое образо-
вание; 2) округлые тени по типу «матового стекла»; 3) альве-
олярно-интерстициальный тип; 4) бронховаскулярный тип.
Позднее были описаны и другие изменения, такие как фор-
мирование полостей в легком и вовлечение плевры по типу
плеврита или, чаще, утолщения плевральных листков, а так-
же практически патогномоничное для IgG4-СЗ поражение
по типу формирования мягкотканных образований, вытяну-
тых вдоль позвоночника по типу ленты [10, 12, 13]. Различ-
ные паттерны могут сочетаться у одного и того же пациента,
что дополнительно усложняет оценку
результатов компьютерной томогра-
фии (КТ) [14]. Своеобразна и морфо-
логическая картина поражения легких
при IgG4-СЗ. Так, в отличие от других
органов, наряду с флебитом, который
далеко не всегда носит облитерирую-
щий характер, может встречаться и по-
ражение артериол, а муароподобный
паттерн фиброза не всегда отчетливо
выражен; также может присутствовать
минимальная примесь нейтрофильных
лейкоцитов [15]. Наличие деструктив-
ного васкулита, выраженного нейтро-
фильного инфильтрата и гранулем не
характерно для IgG4-СЗ и предполага-
ет альтернативный диагноз [15]. Мы приводим описание ред-
кого случая изолированного IgG4-СЗЛ у подростка.
Пациент Р., 16 лет, был направлен на рентгенографию, а
затем КТ органов грудной клетки после получения положи-
тельного результата реакции Манту (12 мм). При рентгено-
графии выявлены массивные очаговые поражения обоих легких
(рис. 1), по данным мультиспиральной (МС) КТ в SI–II и SIV ле-
вого легкого – образования до 1,5 см в диаметре, в SVII–VIII пра-
вого легкого определялось образование неправильной формы
размером до 5,5 см с наличием петрификатов, все образования
накапливали контрастное вещество (рис. 2).
Пациент направлен в отделение фтизиопульмолонологии
для проведения дифференциальной диагностики между множе-
ственными туберкуломами легких и опухолью легких. При до-
обследовании (диаскинтест, посев мокроты и исследование
промывных вод бронхов методом полимеразной цепной реакции
на микобактерию туберкулеза) данных, свидетельствующих о
наличии туберкулеза легких, не получено. При бронхоскопии вы-
явлена полная обтурация бронха В8-b справа за счет сдавления
извне, слизистая оболочка всех бронхов была без изменений, в
промывных водах злокачественных клеток не выявлено. Для
уточнения диагноза пациенту была выполнена видеоторако-
скопическая правосторонняя расширенная билобэктомия. При
гистологическом исследовании в ткани легкого выявлено разра-
стание фиброзной ткани в виде пересекающихся пучков и вере-
теновидных клеток с очагово-диффузной лимфоидной ин-
фильтрацией с участками, напоминающими организующуюся
пневмонию, – картина псевдоопухоли, возможно, миофибро-
бластической опухоли. Результаты биопсии не показались ле-
чащим врачам убедительными, и пациенту через месяц была
проведена также комбинированная резекция левого легкого с
удалением очагов. Оба биоптата были исследованы в учрежде-
нии экспертного уровня: в обоих биоптатах аналогичные изме-
нения в виде фиброза, участки облитерирующего флебита и ар-
териита, перибронхиальный фиброз с выраженной лимфоплаз-
моцитарной инфильтрацией с гиперсек-
рецией IgG4+ клеток (до 150–350 в п/зр
при большом увеличении), не выявлено
секреции ALK, секреция κ- и λ-легких це-
пей в равном количестве – морфологиче-
ский субстрат IgG4-СЗ (рис. 3).
Пациент направлен в ФГБНУ НИИР
им. В.А. Насоновой для определения та-
ктики терапии. При поступлении паци-
ент нормостенического телосложения,
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Рис. 1. Рентгенография органов груд-
ной клетки пациента Р., 16 лет
Fig. 1. Chest X-ray in Patient R. aged 
16 years
Рис. 2. МСКТ органов грудной клетки пациента Р., 16 лет (а–в) – множественные
узловые образования в обоих легких
Fig. 2. Chest MSCT in Patient R. aged 16 years: (a–c) – multiple nodules in both lungs
а                                             б в
нормального питания (индекс массы те-
ла 22,8 кг/м2). При аускультации в меж-
лопаточной области выслушивались не-
звучные крепитирующие хрипы, по дру-
гим органам и системам – без отклоне-
ний от нормы. В клиническом анализе
крови, общем анализе мочи и биохимиче-
ских показателях крови также никаких
отклонений не выявлено. В иммунологи-
ческом анализе крови уровень С-реак-
тивного белка (СРБ) 0,5 мг/л (норма –
до 5 мг/л), уровень иммуноглобулинов, в
том числе IgG4 и IgE, а также компо-
нентов комплемента в пределах нормы,
антинейтрофильные цитоплазматиче-
ские антитела не обнаружены. Для вы-
явления других возможных очагов ак-
тивного заболевания пациенту была
проведена позитронно-эмиссионная то-
мография/КТ с 18F-фтордезоксиглюко-
зой (ФДГ-ПЭТ/КТ), по результатам
которой очагов активного накопления радиофармпрепарата не
отмечено. Диагноз был сформулирован следующим образом:
IgG4-СЗ, достоверное, с поражением легких, ремиссия (после
хирургического лечения). Решено выбрать выжидательную та-
ктику. Пациент наблюдается в ФГБНУ НИИР им. В.А. Насо-
новой ежегодно (к настоящему моменту в течение 2 лет), дан-
ных, свидетельствующих о рецидиве заболевания, нет.
Обсуждение. IgG4-СЗ – системное фибровоспалитель-
ное заболевание, при котором синхронно или метахронно
поражается один или несколько органов. Истинная часто-
та IgG4-СЗ неизвестна; по расчетам японских исследова-
телей, она составляет примерно 4,6 на 10 тыс. населения
[16]. Считается, что преимущественно заболевают пожи-
лые мужчины, что верно, в частности, для IgG4-СЗЛ [1,
10]. Несмотря на то что в последнее время осведомлен-
ность специалистов в России о существовании данной па-
тологии растет, она по-прежнему остается недостаточной,
особенно за пределами крупных экспертных медицинских
центров, с чем связаны поздняя диагностика и ошибки в
диагнозе. Очень сложными для дифференциальной диаг-
ностики представляются случаи изолированного IgG4-
связанного поражения внутренних органов, которые
встречаются гораздо реже системного варианта заболева-
ния, а проведение биопсии этих органов сопряжено с тех-
ническими трудностями и представляет угрозу здоровью
пациента. Мы приводим описание именно такого случая.
Он интересен с нескольких точек зрения. Во-первых, ред-
кая локализация: изолированное узловое поражение лег-
ких. Во-вторых, клинико-лабораторные особенности: де-
бют в детском возрасте, отсутствие каких-либо иммуноло-
гических отклонений (как повышения уровня IgG4 сыво-
ротки, так и снижения содержания компонентов компле-
мента). Вероятно, именно наличие данных особенностей
заставило пульмонологов думать в первую очередь о спе-
цифическом поражении легкого и настороженно отне-
стись к «неспецифическому» характеру изменений по дан-
ным биопсии легкого, что привело к необоснованному по-
вторному хирургическому вмешательству.  
Диагностические критерии IgG4-СЗЛ были предложе-
ны S. Matsui и соавт. в 2016 г. [17], в их основу положены
универсальные диагностические критерии IgG-СЗ 
H. Umehara и соавт. [18]. Приведенный случай удовлетво-
ряет критериям предполагаемого IgG4-СЗ по критериям
Umehara и достоверного диагноза IgG4-СЗЛ по органоспе-
цифическим критериям Matsui, так как имеется гистологи-
ческое и иммуногистохимическое подтверждение диагно-
за. В любом случае терминологические тонкости не долж-
ны влиять на выбор тактики терапии. Согласно существую-
щим рекомендациям, при наличии активного IgG4-СЗ лю-
бой локализации требуется назначение лечения [19]. Одна-
ко в описанном нами случае после проведения ФДГ-
ПЭТ/КТ было решено воздержаться от какой-либо тера-
пии в связи с отсутствием метаболически активной ткани в
легких. Терапевтическое вмешательство, безусловно, явля-
ется потенциально более успешным, когда в пораженном
органе более выражены явления лимфоплазмоцитарной
инфильтрации, а не фиброза, и ФДГ-ПЭТ/КТ, по данным
многих исследователей, является чувствительным инстру-
ментом для оценки выраженности именно воспалительно-
го компонента в органе и прогнозирования степени ответа
на терапию [20]. IgG4-СЗ хорошо поддается иммуносу-
прессивной терапии, однако склонно к частым рецидивам,
как в том же органе, так и за его пределами. Патогенез за-
болевания по-прежнему остается неизвестным, поэтому
предсказать, наступит ли рецидив, и если да, то в каком ор-
гане, будет ли заболевание приобретать системное течение –
в данный момент невозможно. В то же время известны слу-
чаи длительной ремиссии в течение многих лет после хи-
рургического удаления очагов IgG-СЗ. На сегодняшний
день выжидательная тактика в отношении данного пациен-
та полностью себя оправдывает, признаков прогрессирова-
ния заболевания не зафиксировано. 
Подводя итог, можно сделать вывод: клиницистам сле-
дует помнить о том, что IgG4-СЗ не всегда имеет системное
течение и характерные серологические маркеры. В этих слу-
чаях гистологическая верификация диагноза имеет особое
значение. При выявлении гистологической картины фиб-
ровоспалительной «псевдоопухоли», особенно при наличии
множественных узловых образований, в дифференциаль-
ную диагностику всегда следует включать IgG4-СЗ.
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Рис. 3. Исследование биоптата легкого пациента Р., 16 лет: а – при гистологиче-
ском исследовании выявляется большое число плазматических клеток в инфильтрате
(окраска гематоксилином и эозином, ×400); б – при иммуногистохимическом 
исследовании определяется большое число IgG4-секретирующих клеток (иммунопе-
роксидазный метод, ×400)
Fig. 3. Examination of a lung biopsy specimen from Patient R. aged 16 years: a – histologi-
cal study reveals a large number of plasma cells in the infiltrate (hematoxylin and eosin
staining, ×400); b – immunohistochemical study identifies a large number of IgG4-secret-
ing cells (immunoperoxidase staining method, ×400)
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